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Резюме: У роботі представлені дані щодо діагностики хвороби двостулкового аортального клапана (ДАК) у пацієнтів, що 
оперовані з приводу аневризми ВА. Подається короткий історичний огляд вивчення проблеми ДАК, подані дані про частоту ДАК у 
розвитку аневризми висхідної аорти та її розшарування, результати оперативного лікування хвороби ДАК у хворих з аневризмою ВА. 
Мета: Вивчити роль двостулкового аортального клапана у формуванні (розшаруванні) аневризм висхідної аорти.
Матеріали і методи: Проведено ретроспективний аналіз пацієнтів, оперованих в інституті за період 01.01.2013 по 01.01.2019 
з аневризмою висхідної або аневризмою висхідної і дуги аорти, де підтверджено, що причиною розвитку (розшарування) 
аневризми була наявність двостулкового клапана. За цей час в інституті прооперовано 1120 хворих з аневризмою висхідної або 
аневризмою висхідної і дуги аорти. У роботу для аналізу включили 340 (30,4%) пацієнтів, у яких поставлений і підтверджений 
діагноз хвороби ДАК. 
Діагностика ДАК базувалася на даних ехокардіографії з обов’язковим інтраопераційним підтвердженням та на підставі 
даних гістологічного дослідження.
Гістологічне дослідження фрагментів стінки аорти та аортального клапана, взятих під час операцій, виконано у 68 (20,0%) 
хворих.
Результати й обговорення: ДАК – частіша із всіх вад серця з поширеністю до 2 % серед населення [9,10], а серед пацієнтів 
з аортальними вадами до 30-50% - це люди з хворобою двостулкового аортального клапана. Двовимірна ехокардіографія дає 
кращі результати і дає змогу виявити ДАК у 95 % випадків, що підтверджено нашими дослідженнями. З нашого дослідження 
випливає, що випадки з ДАК включають 30,4% від усіх можливих причин розвитку аневризми, а ДАК як причина розшарування 
– у 46(13,5%) всіх розшаровуючих аневризм. Що стосується результатів хірургічного лікування, то із 340 оперованих на госпі-
тальному етапі померли 2 хворих – 0,6%. 
Висновки: 
1. Серед всіх аневризм ВА або висхідної і дуги ДАК як причина розвитку склав 30,4%. 
2. У 13,5% хворих з аневризмою і двостулковим клапаном наступило розшарування (розрив) аневризми аорти, що потребувало 
ургентного хірургічного втручання.
3. Пацієнти з хворобою ДАК потребують пожиттєвого нагляду.
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Abstract. The paper presents the data on the diagnosis of bicuspid aortic valve (BAV) disease in the patients operated for ascending aortic 
(AA) aneurysm. A brief historical review of the study of the BAV problem is presented; the data on the BAV incidence in the development of 
ascending aortic aneurysm and its dissection, the results of surgical treatment of BAV disease in patients with AA aneurysm are displayed. 
The objective of the research was to study the role of the bicuspid aortic valve in the occurrence (dissection) of ascending aortic 
aneurysms.
Materials and methods 
The retrospective analysis of the patients operated at the institute during the period of 01.01.2013 to 01.01.2019 for ascending aortic 
aneurysm or aneurysms of both ascending aorta and aortic arch confi rmed that aneurysm occurrence (dissection) was caused by the presence 
of bicuspid valve. During this time, 1120 patients were operated on for ascending aortic aneurysm or aneurysms of both ascending aorta and 
aortic arch. 340 (30.4%) patients with diagnosed and confi rmed BAV disease were included in the analysis. 
BAV diagnosis was based on echocardiography with obligatory intraoperative confi rmation and on the basis of histological examination. 
Histological examination of the fragments of the aortic wall and aortic valve taken during operations was performed in 68 (20.0%) 
patients.
Results and discussion
BAV is the most common of all cardiac failures with a prevalence of up to 2% in the population [9,10] constituting up to 30-50% of cases 
among the patients with aortal disorders. Two-dimensional echocardiography gives better results and provides an opportunity to detect BAV 
in 95% of cases, which was confi rmed by our studies. According to our research, cases with BAV included 30.4% of all possible aneurysm 
causes, and BAV as a cause of dissection was noted in 46 (13.5%) of all dissecting aneurysms. Regarding the results of the surgical treatment, 
2 patients out of 340 operated at the hospital stage died constituting 0.6%.
Conclusions
1. Among all ascending aortic aneurysms or aneurysms of both ascending aorta and aortic arch, BAV was determined as their cause in 
30.4% of cases. 
2. Dissection (rupture) of the aortic aneurysm occurred in 13.5% of patients with aneurysm and bicuspid valve and thus required an 
urgent surgery.
3. Patients with BAV require lifelong care.
Keywords: bicuspid aortic valve; ascending aortic aneurysm. 
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Постановка проблеми і аналіз останніх досліджень. 
Вроджений двостулковий клапан аорти (ДАК) – найбільш 
розповсюджена вада серцево-судинної системи, поши-
реність якої в популяції в цілому становить від 0,9 до 
2,5% [4,11,13]. Серед пацієнтів з аортальними вадами 
віком понад 50 років до 30-50 % складають люди з хво-
робою ДАК. Проблема ДАК набула актуальності, коли 
змінилась думка про його, як вважалось, доброякісний 
перебіг. За даними літератури до 60% пацієнтів з ДАК 
потребують корекції вади протягом життя [8,17].
Дослідження останніх 10-15 років довели, що бікус-
підальний клапан не проявляє себе клінічно лише 
в латентному періоді перебігу захворювання, проте 
надалі розвивається стеноз і/або недостатність клапана 
аорти, що при прогресуванні потребує корекції. Майже 
третина пацієнтів з ДАК мають змінену висхідну аорту 
(ВА), що також вимагає прийняття певних рішень. ДАК 
є незалежним фактором ризику прогресуючої дилятації 
ВА, формування аневризми і розшарування (розриву) 
аортальної стінки [12,17]. 
Мета: Зʼясувати роль двостулкового аортального 
клапа на у формуванні (розшаруванні) аневризм вис-
хідної аорти.
Матеріали і методи
Проведено ретроспективний аналіз пацієнтів, опе-
ро ваних в інституті за період 01.01.2013 по 01.01.2019 
з аневризмою висхідної або аневризмою висхідної і 
дуги аорти, де підтверджено, що причиною розвитку 
(розшарування) аневризми була наявність двостулкового 
клапана. За цей час в інституті прооперовано 1120 хворих 
з аневризмою висхідної або аневризмою висхідної і дуги 
аорти. Серед них – 73,9% чоловіків, 26,1% - жінки. Вік 
хворих становив 22 – 85 років, середній – 55,2. Ми в 
свою роботу для аналізу включили 340 (30,4%) пацієн-
тів, у яких поставлений і підтверджений діагноз хвороби 
ДАК. 
Діагностика ДАК базувалася на даних Ехокардіографії 
з обов’язковим інтраопераційним підтвердженням та на 
підставі даних гістологічного дослідження.
Всі хворі оперовані в умовах штучного кровообігу 
і помірної (32-34 °С) гіпотермії, при корекції аневризм 
дуги – глибокої (18–21°С) гіпотермії і ретроградної/
антеградної церебральної перфузії (РЦП/АЦП) або 
циркуля торної зупинки кровообігу.
Для хірургічного лікування використані такі мето-
дики: 
a. Операція Bentalla у – 148 (43,5%), у 42 із них 
доповнена корекцією напівдуги аорти.
b. Операція Wheat – у 25 (7,4%).
c. Операція супракоронарного протезування з ресус-
пензією АК - у 3 (0,9%).
d. Операція David – у 2 (0,6%).
e. Операція Robicsek(протезування АК+ екзо проте-
зування ВА) – у 162 (47,6%).
Гістологічне дослідження фрагментів стінки аорти та 
аортального клапана, взятих під час операцій, виконано 
у 68 (20,0%) хворих. При вивченні морфологічних 
змін АК і стінки аорти зразки тканин фіксували в 10% 
нейтральному формаліні. Виготовляли заморожені зрізи, 
фарбували за стандартною методикою гемотоксиліном і 
еозином, а також суданом ІІІ-IV для виявлення ліпідів. 
Із інших фрагментів виготовляли парафінові зрізи і 
фарбували їх гемотоксиліном і еозином, пікрофуксином 
за Ван-Гізоном, фуксиліном за Вей-Гертом для виявлення 
еластичних мембран і методом MSB в модифікації 
Зербіно-Лукасевич з метою ідентифікації фіброзу різного 
ступеня зрілості. Результати морфологічних досліджень 
зіставляли з даними фізикального та інструментального 
обстежень пацієнтів. 
Результати й обговорення
ДАК – частіша із всіх вад серця з поши реністю до 2 
% серед населення [9,10], а серед пацієнтів з аортальни-
ми вадами до 30-50% - це люди з хворобою двостулко-
вого аортального клапана. Ще 20-30 років тому багато 
кардіологів відносили ДАК до варіантів розвитку, а не 
до вад серця. Вважали, що кальцинування такого клапа-
на можливе лише при приєднанні інфекційного ендокар-
диту. Сьогодні серед пацієнтів з вадами серця старше 50 
років, ми не менше ніж у 30-40% зустрічаємо цю патоло-
гію, яка у 3-4 рази частіше відзначається в чоловіків, ніж 
у жінок. Зокрема, за даними Ехо-КГ дослідження Tutar 
E[14], поширеність ДАК становить 7,1 на тисячу ново-
народжених хлопчиків порівняно з 1,9 на тисячу новона-
роджених дівчаток. Тому можна стверджувати, що ДАК 
– це вроджена вада серця, що потребує навіть при від-
сутності симптоматики протягом перших чотирьох де-
кад життя прискіпливої уваги. Порушення роботи такого 
клапана – лише питання часу. Крім того двостулковий 
клапан є незалежним фактором ризику, прогресування 
дилятації аорти, формування аневризми і розшарування 
(розриву) аортальної стінки [11,12].
Перша згадка про ДАК належить Леонардо да 
Вінчі, який ще 500 років тому зробив ескізи ДАК.1865 
(Peacock T.P.) – ДАК асоційований зі стенозом, регургі-
тацією та інфекційним ендокардитом; 1928 (Abbot M.) 
– зв’язок між ДАК стоншенням стінки і розривом ВА; 
1952 (Gore I.) – кореляція ДАК і аневризмою ВА; 1978 
(Edwards W.D.) – ДАК і розшарування аорти, як причина 
смерті в батька і сина однієї сім’ї; 1995 (Schievink V.I.) 
– кориляція між ДАК і аневризмами дрібних артерій су-
дин голови і шиї; 1998 (Burcs et.аl.) – розвиток аневриз-
ми і розшарування ВА після протезування двостулкового 
аортального клапана; 2004 (Linda Gripe et. аl.) – встанов-
лення спадкового характеру цього захворювання [3].
Особливістю структури ДАК є те, що він сформо-
ваний лише з двох (замість трьох) подовжених стулок 
– передньої і задньої, одна із яких, як правило, буває 
більшою, ніж інша. Клапан має дві стулки та дві комісу-
ри. Отвір між ними частіше розміщений ексцентрично. 
У половині випадків комісури можуть бути частково 
зрощеними. Це сприяє виникненню «високого» шва, 
який призводить до розвитку аортального стенозу. При 
«низькому» шві, подовжені стулки пролабують і спри-
яють розвитку недостатності аортального клапана. З 
віком порушений кровотік і постійна механічна травма 
клапана спричиняють його деформацію, потовщення, 
склерозування та кальцифікацію, розвиток стенозу і/або 
недостатність клапана [2,13].
Існує кілька гіпотез розвитку ДАК, одна з них – це 
аномальне формування стулок у період вальвулогенезу. 
В.І. Кравченко, І.М. Кравченко, О.В. Пантась та ін. «Роль двостулкового аортального клапана...»
«Архів клінічної медицини»6
Інша точка зору виникнення ДАК, полягає в концепції 
порушення поділу загального стовбура в період ембріо-
нального розвитку. Припускають, що причинами цього є 
порушення кровотоку через загальний стовбур у період 
вальвулогенезу [4,13]. 
Безсимптомний перебіг ДАК протягом багатьох 
десятиліть істотно підвищує ризик виникнення його 
ускладнень: стенозу і/або недостатності, інфекційного 
ендокардиту, дилятації висхідної аорти, утворення 
аневризми, розшарування аорти або розриву її стінки. 
За даними деяких джерел близько 15% хворих із 
розшаровоючою аневризмою, це пацієнти з ДАК. 
Відповідно до інших даних, приблизно у 50% пацієнтів з 
ДАК, розвивається розшарування аорти протягом життя 
[4, 6, 9, 12]. Вважається, що аневризма ВА розвивається 
з частотою 1 на 100 ДАК пацієнтів на рік [15]. Дилятація 
зазвичай прогресує і її наявність збільшує ризик неспри-
ятливих клінічних подій, таких, як розрив (розшаруван-
ня) [4].
Сучасні погляди на формування аневризми ВА у 
пацієнтів з ДАК включають у себе генетичні порушення 
нервових клітин загального стовбура і гіпотезу, відпо-
відно до якої турбулентність потоку крові в аорті після 
проходження її через двостулковий клапан призводять 
до гемодинамічного стресу в стінці аорти, особливо в 
правій передньолатеральній зовнішній випуклості ВА. 
У 50% пацієнтів з ДАК визначається дилятація кореня 
аорти незалежно від гемодинамічно значимої дисфункції 
клапана [10]. Дилятація, вірогідно, розвивається внаслі-
док патологічних змін середнього шару стінки аорти 
(фрагментація еластину, патологічні зміни колагену і 
гладком’язових клітин, збільшення основної речовини). 
Крім підвищення навантаження на медію і адвентицію 
зміщений потік крові викликає турбуленцію, що травмує 
інтиму, при цьому закономірно відмічається злущування 
ендотелію з компенсаторною проліферацією і з подаль-
шим накопиченням у пошкоджених зонах ліпідів, що 
призводить до утворення атеросклеротичних бляшок [1].
За даними ехокардіографії характерною ознакою 
ДАК є куполоподібне підняття клапана в систолу, 
ексентричне закриття клапана, присутність єдиної 
суцільної лінії в діастолу з типовими двома стулками. 
Одно- та двовимірна ехокардіографія в поєднанні 
з доплерівським аналізом дає можливість виявляти 
кількість стулок, їх рухомість, потовщення та кальци-
фікацію, встановлювати ступінь стенозування. Двови-
мірна ехокардіографія дає кращі результати і дає змогу 
виявити ДАК у 95 % випадків, що підтверджено нашими 
дослідженнями. Крім того, спостерігається висока 
кореляція між коарктацією аорти і хворобою ДАК. У 
нашому дослідженні таке поєднання відмічено у 24 
(7,1%) пацієнтів [9].
Щодо етіологічних чинників, які сприяли розшару-
ванню, то артеріальна гіпертензія (АГ), на думку багатьох 
авторів [5, 7], є одним із найзначущих предикторів роз-
витку (розшарування) аорти. Серед наших хворих вона 
зареєстровано у 76,8% (без груп ДАК та синдрому 
Марфана). Наявність двостулкового клапана призводить 
до розвитку аневризми та розшарування аорти [17]. Ця 
група пацієнтів була молодша порівняно з усіма пацієн-
тами (41,8±12,6) років порівняно з 53,6±10,6 (р<0,05) у 
них рідше виявляли АГ. Подібні дані також повідомля-
ють Wong et. Ol. [16]. У проспективному дослідженні 
Mishelena et.ol [8] показано, що частота розшарування 
аорти в осіб з ДАК становить 3,1 випадків на 10000 па-
цієнто - років, та у 8,4 роки перевищує цю частоту серед 
населення загалом. 
Морфологічне дослідження висічених клапанів 
аорти та фрагментів стінки аорти засвідчило наступне: 
анатомія двостулкового клапана, як правило, нерівні 
розміри стулок (у результаті злиття, що призвело до 
утворення однієї стулки, наявності центрального шва 
(як правило, більш великої з двох стулок)). Шов або 
фіброзний гребінь є місце вродженого зрощення двох 
стулок і з’являється в більшості хворих з ДАК. Важливо 
відзначити, що шов не містить тканини клапана. За 
типом дисплазії розподіл ДАК виглядав таким чином: 
тип А було зафіксовано у 74,6%, тип В - у 16,4%, тип 
С - у 4,0%; інші види дисплазій/ унікомісуральний з 
чотирма стулками – у 5,4%. Морфологічно тип А від-
по відає зазвичай стеноз, тип В – недостатності, С – 
комбінованій ваді. Аналіз наших 340 хворих підтвердив 
ці показники: у 252 (74,1%) – нами виявлено стеноз АК; 
у 41 (12,1%) – недостатність; у 30 (8,8%) – комбіновану 
ваду; у 17 (5,0%) – унікомісуральні АК. Гістологічно від-
значаються аномалії середнього шару стінки аорти, які 
включають фрагментацію еластину, втрату цілісності 
гладком’язових клітин, збільшення кількості колагену й 
основної речовини. Вірогідно, такі гістологічні особли-
вості стінки аорти розвиваються в результаті поєднання 
спадкових і вроджених аномалій та набутих змін, таких, 
як стеноз і недостатність. Таким чином, наше дослі-
дження показало, що при цій патології більшою мірою 
страждає медіальний шар стінки аорти з дегенерацією 
і фрагментацією еластичних волокон, дистрофією глад-
ком’язових клітин, збільшенням кількості колагенових 
волокон та заміною дегенеративною тканиною, що на-
далі призводить до дилятації стінки аорти, формуванню 
аневризми та її розшаруванню. Хоча фрагментація елас-
тину є одним із ключових факторів формування аневриз-
ми ВА, збільшення фрагментації еластину зареєстровано 
нами і при відсутності аневризми в пацієнтів з ДАК [ 2]. 
З нашого дослідження випливає, що випадки з ДАК 
включають 30,4% від усіх можливих причин розвитку 
аневризми, а ДАК як причина розшарування – у 46 
(13,5%) всіх розшаровуючих аневризм. Цей показник 
близький до частоти й наведений у міжнародному 
реєстрі випадків гострого розшарування.
На основі власного досвіду нами розроблені реко-
мен дації щодо ведення хворих з ДАК. Необхідна 
точна діагностика захворювання при Ехообстеженні. 
При виявленні захворювання необхідно інформувати 
пацієнта про потенційний ризик прогресування вади 
клапана аорти, виникнення інфекційного ендокардиту, 
аневризми та розшарування аорти. Оскільки ДАК може 
бути сімейним захворюванням, необхідно розглядати 
питання про скринінгове обстеження родичів першої 
лінії, особливо при наявності в останнього аневризми 
ВА або розшарування. За пацієнтом із ДАК упродовж 
життя повинно проводитись пожиттєве спостереження 
з виконаням клінічних і ехокардіографічних обстежень, 
з метою виявлення ускладнень з боку як клапана, так 
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і аорти та вибору часу для своєчасного хірургічного 
лікування. За даними Hassanabad [4], при максимально-
му розширенні ВА >45мм. такі пацієнти мають щорічно 
оглядатися, оскільки типові темпи зростання знаходять-
ся в діапазоні 0,1-0,5 мм/рік, а темп зростання > 3мм/рік 
вважається високим ризиком і вірогідність хірургічного 
лікування має обговорюватись. 
Що стосується результатів хірургічного лікування, 
то із 340 оперованих на госпітальному етапі померли 2 
хворих – 0,6%. 
Перспектива подальших досліджень: планується 
проаналізувати роль набутих вад аортального клапана 
в розвитку аневризм аорти і порівняти ці дані з отри-
маними в роботі.
Висновки
1. Серед всіх аневризм ВА або висхідної та дуги ДАК 
як причина розвитку склав 30,4%. 
2. У 13,5% хворих з аневризмою і двостулковим клапа-
ном наступило розшарування (розрив) аневризми аорти, 
що потребувало ургентного хірургічного втручання.
3. Пацієнти з хворобою ДАК потребують пожиттє-
вого нагляду.
Етична політика. У всіх пацієнтів було отримано 
інформовану згоду на збір та обробку даних.
Фінансування. За власні кошти авторів.
Інформована згода. Всі автори прочитали і схвалили 
остаточний варіант рукопису та дали свою згоду на 
публікацію
Конфлікт інтересів. Автори, які взяли участь у 
цьому дослідженні, заявили, що вони не мають конфлікту 
інтересів щодо цього рукопису.
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